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Ï- Introduction 


Connue depuis l'antiquité, c'est un complexe malformatif du système nerveux central 
et de ces enveloppes méningées est toujours associé à une déhiscence sur un ou 
plusieurs étages. 

Le terme de Spina bifida qui désigne en réalité une Al eten osseuse (vertèbre 
coupée en deux), englobe en pratique toutes les dysraphies rachidiennes et sa prise en 
charge thérapeutique, ‘en particulier le myéloméningocèle qui pose encore de 
nombreux problèmes. 


IT- Rappel embryologique 


C'est à la troisième et quatrième semaine que correspondent la formation de la plaque 
neurale qui en grossissant va devenir la gouttière neurale dont la fusion des berges va 
former le tube neural. La fermeture du neuropore ant s'établie au 26° jour puis le 
neuropore post au 28°, 29° jours. 

Cetie fermeture de la gouttière neurale débute au niveau de la 4éme somite c'est-à-dire 
au niveau cervical et se poursuit au niveau céphalique et caudale. 

L'absence de fusion ou la fusion incomplète des arcs vertébraux déterminent 
l'existence des spina bifida. 


LEMAIRE en 1965 distingue trois types: 


se Defects touchant le cerveau el la mocllc; c'est le dysraphisme total ou 
crâniorachischis. 


+ Ceux atteignant le cerveau seul; c c'est l'anencéphale. 
e Enfin les defects intéressant la moelle c'est la myélocèle (lésion plate) ou 
myéloméningocèle (lésion surélevée). 
Ainsi selon la conception de LEMAIRE ces lésions peuvent êtres classées: 


A- Defects de la neurulation: 
°  Spina bifida aperta (ou ouvert) 
s  Myéloméningocèle (système nerveux plus les enveloppes) ‘ 


B- Defects de la post neurulation 
» Myélokystocèle. 

s  Diastématomyélie. 

+ _Lipome lombosacré 

+ Fistule dermique. 


HI-  Etiopathogénie 
Classiquement on distingue: 


+ les malformations dues à un trouble de la vie embryonnaire portant sur le tube 
neural non fermé ou mal fermé qui sont les plus graves. 

» Les malformations qui sont dues à un trouble du développement du tube 
nerveux déjà fermé, de meilleur pronostic tel que le spina bifida occulta. 


» 
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Si les facteurs génétiques sont admis par tous, leurs modes d'actions restent 
indéterminés, par ailleurs, d'autres facteurs ont été rapportés: 
e Facteur géographique: variation selon les saisons, le temps, les habitudes 
alimentaires: —— Seree É 











.. Facteurs tératogènes: anoxies, infections, les anomalies chromosomiques, 
substances chimiques (Vit À, barbituriques) 


IV- Anatomie pathologique et classification des malformations 


Le spina bifida aperta ou la myéloméningocèle. 
e. Le spina bifida fermé: 
- _S.B. occulta 
- La Diastématomyélie. 
- Les fistules dermiques congénitales. 
- Les lipomes de la moelle et de la queue de cheval. 
- La moelle fixée. 
° Les tumeurs congénitales "dysraphiques". 
- tératomes. 
- _ Kystes épidermoïdes et dermoïdes 


A- Le spina bifida aperta: 


1- Myéloméningocèle 
Est une malfcrmation grave de sévérité variable, classiquement elle est de siège 
loumbosacré rarement dorsal et dont la forme cervicale est incompatible avec la vie. 
La forme extrême.est représentée par la crâniorachischisis étendue intéressant la 
totalité du canal rachidien et du crâne, c'est une malformation non viable. 


Un rachichisis localisé peut être rencontré (plaque médullaire), il réalise une 
malformation intéressant un ou plusieurs étages, la moelle est à nue, angiomateuse. 


L'aspect de la malformation: sa taille est variable, elle est constituée d'une zone 
centrale ou se termine généralement la moelle malformée. Autour de celle-ci, on 
décrit une zone épithélioméningée à travers laquelle sont observées les membranes 
arachnoïdiennes suintantes recouverte par une peau plus ou moins malformée se 
continuant avec la peau normale du dos. Le collet de la malformation est souvent 
large voir absent (plaque médullaire). 


2- Méningocèle 
Elle est de taille variable d'une noix à une grosse orange elle intéresse le contenant 
ostéo méningé du canal, les éléments radiculo médullaires sont normaux et en place. 
La peau recouvrant cette véritable hernie des méninges est saine, bien épidermisée 
centrée sur un collet souvent grêle et ferme. Elle est de meilleurs pronostic mais 
nettement plus rare. 


B- Le spina bifida 
1- Spina bifida occulta 


C'est une forme bénigne fréquente représentée par une déhiscence osseuse d'une partie 
de l'arc postérieur intéressant généralement un ou deux étages rachidiens. 


a 
LI 


2- Le syndrome de moelle fixée 
Il s'agit d'un filum terminal malformé (épais, court parfois lipomateux) qui retient fixé 
solidement le cône terminal au ligament sacro coccygien. 
La croissance de l'enfant et l'ascension apparente de la moelle dans le canal rachidien 
est à l'origine de troubles neurologiques en rapport avec une souffrance du cône 
terminal en raison d'une traction et d'une situation basse du cône terminal et de la 
moelle épinière. 


3- La Diastématomyélie : 

C'est une malformation de la moelle comportant une fente médullaire allongée 
verticalement et divisant celle-ci en deux hémimoelles. Cette fente médullaire 
coexiste avec un éperon osseux développé à partir du corps vertébral et invaginant la 
dure mère sur toute la hauteur de la fente. Chaque hémimoelle contient un étui dural 
propre. 


4- La fistule dermique 
Le sinus dermique désigne une dépression s'étendant de la surface cutanée en 
profondeur et limitée par un épithélium squameux stratifié. Il est souvent recouvert 
d'une hypertrichose et révélé par des méningites à répétitions. 


C- Les tumeurs congénitales 


s Les lipomes de la moelle et de la queue de cheval: ils sont souvent associés à 
une anomalie de fermeture du canal rachidien. La localisation préférentielle 
est la région lombo sacrée. 


e Les autres tumeurs: tératomes, kystes dermoïdes et épidermoïdes sont plus 
rares. 


D- Les malformations associées 


1- Les malformations du SN périphérique: 
es Malformation D'Arnold Chiari. 
+  Syringomyélie. 
+ Hydrocéphalie. 


2- Les autres malformations 
+ Malformations osseuses: :cÿphoscoliose, luxation de hanche, pieds bots, 
syndactylies. 
e  Malformations cutanées: lipomes superficiels, angiomes, touffe de cheveux. 
se Malformation viscérale: fistule vésico-vaginale, reflux urétéro-vésical, béance 
anale. 


V- Clinique 
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Facteurs épidémiologiques 

e Incidence: 0.16% en moyenne et 0.39 à Alger. 

e Sexe: égalité d'atteinte. 

e Rang de naissance: le premier enfant essentiellement. 

° Autres aspects: cas familiaux, gémellité, consanguinité ont été rapportés. 





+ Siège: la région lombosacrée 70 à 80% des cas, la région dorso lombaire dans 
15 à 20% des cas, les formes cervicales sont plus rares. 


B- Examen du nouveau né à la naissance 


1- Enquête Familiale: L'interrogatoire Doit Préciser 
° l'évolution de la grossesse, la prise de médicaments et les habitudes 


alimentaires. 
e L'âge des parents. 
e La fratrie. 


e Les cas familiaux et la présence de malformation. 


2- Examen de la lésion 
Apprécier son aspect, sa situation, au niveau du rachis, son volume, sa base 
d'implantation, et le revêtement cutané afin de guider l'attitude thérapeutique. 


3- Examen général de l'enfant. 
Apprécier l'état général de l'enfant, la présence de signes de souffrance néonatale ou 
de traumatisme obstétrical. 


4- Examen neurologique: 

* Apprécier les troubles moteurs et le tonus : il peut s'agir d'une paraplégie 
flasque complète ou incomplète. 

+ Rechercher des reflexes archaïques: la succion, grasping reflexe, marche 
automatique. 

° Etude de la sensibilité et de la trophicité: attestant de l'importance de la 
déformation et de la paraplégie. 

e Les troubles sphinctériens: béance anale. 

° Rechercher une hydrocéphalie, un stridor, une atteinte des nerfs mixtes et une 
détresse respiratoire qui sont des facteurs péjoratifs. 


5- L'examen somatique général 
e Une surinfection urinaire, pulmonaire voir une méningite. 
+ _Déceler d'autres malformations associées: orthopédiques, cutanées, viscérales. 


L'examen neuro radiologique s'avère toujours indispensable pour dresser un pronostic 
fonctionnel et adapter une attitude thérapeutique. 


C- Les formes cliniques: 


1- Formes létales: 
Ce sont les formes majeures représentant environ 0.27% des myéloméningocèles. 


2- Formes viables: 

+ Les myéloméningocèles épidermisées secondairement peuvent être justifiables 
d'un traitement chirurgical différé. 

e Les myéloméningocèles non surélevées et de petites tailles. 

+ Les myéloméningocèles avec malformations nerveuses importantes. 
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D- 


Formes compliquées 

Les myéloméningocèles avec hydrocéphalie. 
Les myéloméningocèles rompues où le risque infectieux est majeur. 
Les myéloménmpocèles infectées." "TT 





Evolution 


Le retentissement de la myéloméningocèle est multiple. 


& 
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La neurovessie dans le myéloméningocèle est mixte: elle est due à une lésion à la 


Retentissement neurologique: ce sont les conséquences de la paraplégie. 
Retentissement neuro orthopédique: 

Sur le rachis: cyphose lombaire et la scoliose. 

Sur la hanche: luxation et attitudes vicieuses dues aux déséquilibres 
musculaires et aux rétractions tendineuses et musculaires. 

Sur le pied et le genou: pied varus, pied bot et genou valgum. 

Retentissement urinaire: les malformations et les infections de l'appareil 
génito-urinaire sont fréquentes 90% des cas porteurs de spina bifida. 


fois centrale et périphérique. L'aboutissement des neurovessie avec infection est 
l'insuffisance rénale. 


VI- 


Retentissement familial, social et psychologique: répercussion néfaste sur le 
plan psychoaffectif. 


Les examens complémentaires 


À- Les éléments électriques 


Sont nécessaires pour un bilan quantitatif des paralysies. Ils sont souvent utiles en per 


op et permettant enfin d'établir une comparaison entre l'état pré et post op. 


B- 


Les radiologies standards 


Permettent l'évaluation de l'extension osseuse du spina bifida maïs aussi l'appréciation 
des autres anomalies associées en particuliers la colonne vertébrale, les hanches et les 
membres. 


C- Les examens spécialisés 


L'échographie transfontanellaire: permet la détection précoce d'une dilatation 
ventriculaire. 

La tomodensitométrie cérébrale et rachidienne: est indispensable pour 
l'appréciation de l'hydrocéphalie, de son évolutivité et des lésions associées. 

La myélographie: aux produits de contraste hydrosolubles permet de mettre en 
évidence la malformation et les lésions associées (lipomes, tératomes, moelle 
fixée). 

L'IRM c'est l'examen de choix, elle visualise directement le malformation et 
ses répercussions sur la moelle épinière et le cerveau. Elle permet une étude 
parfaite des autres lésions. C'est un examen répétitif permettant un suivi post 
op des patients. 


VII- Traitement 
La myéloméningocèle représente hélas l'affection la plus fréquente des spina bifida 
environ 70% des cas. Son traitement est décevant. C'est une affection lourde faisant 
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peser sur l'enfant des contraintes thérapeutiques, affectives, sociales et économiques 
multiples. 


-A=-En Période Post Natale en es ee ne sn nn eme nées me mine ne Lan nr Eee nd fennee per RG Act 


1- Dans la maternité 
Il faut préserver la lésion de toute souillure et éviter sa rupture: placer l'enfant en 
décubitus ventral, recouvrir le spina bifida par un pansement stérile gras ou humide, 
de compresses puis d'un pansement occlusif épais. 


2- En neurochirurgie 
Faire le bilan des lésions et porter l'indication opératoire. 
Théoriquement il faut opérer en urgence les malformations rompues, opérer 
rapidement celles qui menacent de sc rompre ct opérer en différé celles qui sont 
épithélialisées. 
Les attitudes thérapeutiques ne sont pas biens encore codifiées. 





À envisagé une attitude thérapeutique sélective. En effet, plusieurs critères ont été 
définis et les patients qui ont au moins deux critères de LORBER sont laissés à la 
sélection naturelle, ces critères sont: 


Paraplégie complète d'un niveau sup à Li 

Lésion étendue de siège dorso lombaire. 
Cyphoscoliose néonatale. 

Hydrocéphalie à la naissance. 

Traumatisme obstétrical ou souffrance néo natale. 
Anomalies congénitales majeures. 





En somme il existe deux périodes opératoires 

° Intervention précoce, à partir du deuxième mois; elle est indiquée chez les 
enfants normaux psychiquement sans hydrocéphalie avec des troubles moteurs 
minimes et chez les enfants avec menace cutanée de rupture chez lesquels 
existent une hydrocéphalie évolutive. 

+ Intervention différée entre deux et six mois: indiquée chez 1s enfants aynt une 
hydrocéphalie non évolutive, un psychisme normal et n'ayant pas de 
malformation viscérale associée. Elle est également indiquée chez les enfants 
avec hydrocéphalie évolutive traité par dérivation. î 


La cure chirurgicale ne peut en principe espérer améliorer les paralysies existantes. 
Elle vise à reintégrer dans le canal rachidien les éléments contenus dans la poche et à 
fermer de façon étanche les méninges et la peau. 


B- Le traitement à long terme 


80% des malades nécessitent entre 04 et 05 interventions chirurgicales 
multidisciplinaires. 





C- Le conseil génétique 


T'Ée meitteur des traitements estinprévention- 


e Le dépistage 

- échographie fœtale en 3D, elle montre Les defects osseux et 5 autres 
malformations néonatales. 

- Amniocentèse: permet le dosage dans le liquide ponte à la 16 °° Semaine Ge 
grossesse de l'alpha foeto protéine et de l'acétyl cholinestérase qui sont 

augmentés lorsides spina bifida ouverts. Elle doit être PRES chez une 

femme à risque. 

-  L'IRM en cas d'échographie iris permet le diagnostic. 


+ La prévention 
Le régime riche en acide folique administré à titre prophylactique pendant la 
grossesse en particulier chez une femme à risque. 


Les barbituriques sont déconseillés pendant la grossesse même chez une femme 
épileptique. 





° C'est une malformation grave presque toujours associée à d'autres atteintes 
cérébrales (CHIARI, hydrocéphalies). Le meilleur traitement demeure la 
prévention et le dépistage anténatal. 

e  L'indication opératoire est difficile à poser et à long terme si l'enfant à 
survécu, tout doit être fait pour qu'il soit intégré à la société. 
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